  10 façons d’interpréter une PNP axonale chronique

(D’après le Dr Thierry Maisonobe)

Polyneuropathies


Installation aiguë : symptômes se développent en moins de 4 semaines

Installation subaiguë : symptômes se développent en 4-8 semaines

Installation progressive : symptômes se développent en plus de 8 semaines

PNP aiguë : installation aiguë sans rechute

PNP chronique : progression des symptômes ou rechute sur une période de 6 mois, ou plus, après l’installation de la maladie

	
	Plaintes
	Sémiologie Clinique
	ENMG

	PNP aiguë
	+++
	++
	+

	PNP chronique
	+
	++
	+++


Polyneuropathies axonales


Neurographie sensitive : amplitudes réduites (plantaire interne > sural > péronier superficiel > radial), VC peu ou pas diminuées (en rapport avec la perte axonale)

Réponses M : amplitudes réduites (distal > proximal, MI > MS, surtout PNP d’installation récente et/ou sévère ou rapidement progressive)

Conduction nerveuse (LD, VCM, F) : peu ou pas ralentie (perte des axones à conduction rapide, démyélinisation/remyélinisation secondaire à la perte axonale), pas de dispersion, pas de BC 

Réflexes H : amplitude réduite (S1 > L3L4 > C6C7)

EMG au repos : fibs et PLD (surtout PNP d’installation récente et/ou sévère ou rapidement progressive), décharges répétitives complexes (PNP chronique)

EMG volontaire : tracés pauvres à la phase précoce, avec signes de réinnervation (PUM de gde amplitude et de longue durée) ensuite

Situation 1

· plaintes modérées, surtout motrices +

· ENMG très perturbé +++


1. CMT tardif (pieds creux, ATCD crampes ou entorses à répétition plus jeune, notion familiale…)

2. Dégénératif « CMT like » (début > 60 ans, pas de notion familiale…)

Situation 2

· plaintes nettes, surtout sensitives ++/+++

· ENMG meilleur que prévu, type séquellaire +


1. ATCD médicaments toxiques, chimiothérapie

2. Alcool

Situation 3

· ENMG : vitesses plus basses que ne le voudrait la perte axonale

· PNP axono-myélinique

1. diabète + dialyse

2. paraN (signes centraux, LCR inflammatoire…)

3. POEMS (PNP, organomégalie, endocrinopathie, gammapathie, signes cutanés)
4. Leucodystrophies

Situation 4

· atteinte sensitive non longueur dépendante
· pas ou peu de composante motrice

· tableau type ganglionopathie


1. Denny-Brown : neuronopathie sensitive paraN (anti-Hu, anti-CV2, anti-amphyphysine)
2. Syndrome de Gougerot-Sjögren (anti-SSA, anti-SSB), maladie cœliaque (anti-gliadine, anti-transglutaminase), cirrhose biliaire primitive

3. Cis-platine, intoxication vit B6, 

4. Friedreich (AR, 9q, amplification d’un triplet GAA)

5. cytopathie mitochondriale (NARP : neuropathie, ataxie, névrite optique)
6. CANOMAD (chronique, ataxie, neuropathie, ophtalmoplégie, gammapathie, 
cryo, anticorps anti-disialosyles GD1b …)
Situation 5

· Neuropathie périphérique asymétrique
· Tableau de type « Multinévrite confluente »

· Biopsie neuro-musculaire


1. vascularite (douleur)

2. lymphome (douleur)

3. sarcoïdose

4. amylose

5. cryo (hépatite C)
6. lèpre

7. diabète

Situation 6

· signes de dysautonomie
· PNP axonale sensitive « petites fibres »

· ENMG peut être normal


1. amylose

2. diabète

3. lèpre

4. héréditaire : Thévenard, Tangier (AR, déficit en apolipoprotéines A1, organomégalie, amygdales hypertrophiques jaunes), Fabry (déficit en alphagalactosidase, douleurs augmentées par la fièvre, la chaleur et les efforts, angiokératose, AVC récidivants, cardiomégalie, opacités cornéennes, GN, hérédité liée à l’X)

5. neuropathie toxique/carentielle (Flagyl, alcool, ciguatera)

Situation 7

· PNP axonale sévère
· Subaiguë (50 % de réduction des amplitudes sensitives et/ou motrices en 6 mois, fibs) 
· « On doit trouver l’étiologie»


1. amylose

2. vascularite

3. lymphome

4. paraN

5. myélome

6. POEMS

7. toxique non médicamenteux

Situation 8

· PNP très chronique

· Non douloureuse

· Sensitive > motrice

· Bilan négatif : Rx thorax, biologie (cytologie/FHL, ionogramme, glycémie à jeun et HGPO, urée, créatinine, TGO, TGP, (GT, bilirubine, PAL, T3, T4, TSH, électrophorèse des protéines sanguines et urinaires + immunofixation, Vit B12, acide folique, anti-CCP2, ANA, CIC, complément, HIV, Lyme, HB, HC)


1. idiopathique (rassurer le patient)


Situation 9

· pluri-radiculaires aux MI

· pluri-canalaires aux MS

· bilan PNP inutile


1. CLE + CC + uln au coude

Situation 10

· Bilan PNP axonale négatif

· Éléments en faveur d’une origine dysimmunitaire : sujets jeunes, évolution par poussées ou rechutes, atteinte non longueur dépendante, déficit moteur sans amyotrophie, ataxie, aréflexie généralisée, sensitives atteintes MS > MI, VCS nettement ralenties, troubles sensitifs importants et potentiels conservés

· Rechercher les atypies : LCR, PES, biopsie NM, IRM des racines

1. PRNC

http://enmgblog.blogspot.com/
